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ABSTRACT: 

Microcornea and vitreoretinochoroidopathy. 

Vitreoretinochoroidopathy with microcornea, glaucoma and cataract must be considered to be 
a distinctively autosomal dominant affection. The authors present evidence in the form of 18 
carriers of the same anomaly detected with a pedigree extending up to six generations. 
Microcornea and vitreoretinochoroidal dystrophy are the prime characteristics; hypertonia and 
cataract are induced complications. The syndrome may be attributed to a hereditary 
dysgenesis affecting the anterior part of the globe with trabecular and preequatorial corneal 
alterations. The dystrophy has a slow development as shown by the clinical and 
electroretinographic course. Present treatment only consists of controlling ocular hypertonia 
and cataract. 
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RESUME : 

Heredo-dystrophie chorioretinovitreenne, microcornee, glaucome et cataracte. 
Le syndrome microcornee, dystrophie chorioretinovitreenne, glaucome et cataracte est 
confirme par l'etude sur 6 generations successives de 18 sujets porteurs de l'affection. 
L'evolution clinique et fonctionnelle des differents patients, dont certains ont un suivi de plus 
de 40 ans, permet d'etablir les differentes etapes de la maladie. L 'affection est autosomique 
dominante elle correspond a une dysgenesie congenitale qui touche la partie anterieure du 
globe. L 'alteration primitive est a la fois corneenne, trabeculaire et pre equatoriale. Elle 
entraine secondairement l'hypertonie oculaire, la dystrophie chorio-retinienne globale et la 
cataracte. Le traitement ne porte actuellement que sur 1 'element hypertonique ou cristallinien 
de l'affection. 

Mots cles: Microcornee. Heredo-dystrophie chorioretinovitreenne. 

INTRODUCTION 

En 1958, Hermann [3] individualise un syndrome autosomique dominant par la constatation 

dans une famille de 20 membres de 13 sujets atteints, a des degres divers, d'une affection 

comprenant: microphtalmie, retinite pigmentaire, glaucome et parfois cataracte. 

Ce syndrome, cite ensuite par de nombreux auteurs comme entite hereditaire, apparait comme 

devoir etre totalement remanie et porter desormais la denomination « microcornee, dystrophie 

chorioretinovitreenne glaucome et cataracte » [2, 7]. 

Nous avons examine dans la region Nord, berceau de la famille initiale, la plupart des 

membres de ce pedigree et suivi pendant plus de 40 ans certains d 'entre eux. 

L'extension de cette famille, l'apparition de nouveau cas, les investigations modernes et le 

suivi important nous permettent de modifier les premieres constatations et de confirmer ce 

nouveau syndrome qui apparait exceptionnel dans la litterature ophtalmologique. 



MATERIEL ET METHODE 

La famille compte actuellement plus de 66 membres dont 35 ont ete examines par nous- 

memes, Hermann ou leur ophtalmologiste traitant (fig. I). 

L'examen clinique complet, acuite visuelle, champ visuel, biomicroscopie du segment 

anterieur, mesure de la courbure et du diametre de la cornee, gonioscopie, mesure du tonus 

oculaire, examen ophtalmoscopique et biomicroscopique du segment posterieur, biometrie, 

echographie, electroretinogramme, angiographic fluoresceinique ont ete pratiques chez la 

plupart des malades. 

Nous ne rapportons dans le detail que les notions concernant la branche de la famille qui 

prolonge l'affection (5 cas: IV1, VI, V2, VII, VI2), colligeant dans un tableau recapitulatif 

celles des autres sujets examines (tab. I). 
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Fig. 1 : Arbre genealogique avec membres atteints et membres examines 



| Microcornee et dystrophie 
D Microcornee 



Casl 

Femme nee en 1927 (IV 1), prematuree de 6 mois et demi, premieres lunettes pour myopie a l'age de 8 ans, 
regulierement suivie depuis l'age de 1 7 ans. En 1 95 1 , a l'age de 24 ans, l'acuite visuelle est de 3/ 1 a droite et 6/ 
10 a gauche avec correction de -6,00. II existe une microcornee avec diametre corneen de 9,5 mm a droite et de 9 
mm a gauche. En 1955, baisse de l'acuite visuelle a 2/ 10 ODG. Opacites cristalliniennes corticales anterieures et 
posterieures. Tonus oculaire variant entre 40 et 50 mm Hg avec en gonioscopie comblement de Tangle. Au fond 
d'oeil, les papilles sont larges avec staphylome; pigmentations peripheriques et atropine chorioretinienne sur 
360°. Le traitement medical antiglaucomateux est insuffisant pour obtenir une regulation tensionnelle. Fin 1956, 
un iridenclesis bilateral donne une tension equilibree mais l'acuite visuelle baisse et la cataracte bilaterale 
s'aggrave. En 1958, l'acuite est reduite a 1/10 a droite et 2/ 10 a gauche. L'ERG est eteint. En 1962, la vision est 
de 1120 a droite et 1/ 50 a gauche. Apres extraction totale avec iridectomie a gauche, on retrouve une acuite de 3/ 
10 et Parinaud 5. En 1971, cataracte totale droite et a gauche acuite de 2/ 10. La patiente est revue 
episodiquement jusqu'en 1977 mais ne suit pas le traitement hypotenseur indique et la pression intra oculaire 
reste autour de 26 mm Hg. En 1992, a 65 ans, le stade de l'affection est terminal. La vision est nulle a droite, et 
l'oeil gauche distingue la main sans compter les doigts. Les microcornees sont le siege d'un debut de keratite en 
bandelette. A midi, de chaque cote au-dessus du limbe les bulles fonctionnelles d'iridenclesis peuvent etre 
observees. A droite, la cataracte est totale, blanche et regressive et Ton ne peut observer le fond d 'ceil qu'au verre 
de Goldman, en passant au-dessus de l'equateur cristallinien a midi. A gauche, l'oeil est aphaque, la pupille est 
libre, mais ascensionnee, tout comme a droite par Tiridenclesis. Au fond d'oeil, la retine est hyperpigmente et 
sombre, la pigmentation peripherique initiale a envahi le pole posterieur avec une limite qui s'arrete au niveau 
des gros troncs des vaisseaux retiniens temporaux. Au centre, la macula presente une atropine areolaire et on 
trouve autour de la papille et de la macula quelques pigmentations, non osteoblastiques, plus ou moins arrondies 
et denses. La papille est blanche, large et excavee et les vaisseaux sont retrecis. Le vitre est clair, mais il existe 
des voiles translucides pre retiniens, surtout en inferieur. En gonioscopie, Tangle est ferme et l'iris presente de 
nombreuses adherences a la cornee, les seules portions de Tangle restant encore visibles montrent un angle 
blanchatre avasculaire qui semble comble par un tissu glial. Le tonus oculaire est de 35 mm Hg a droite et de 18 
mm Hg a gauche. L'ERG est eteint (fig. 2D). En echographie, la longueur axiale est de 20 mm ODG, et Ton 
constate de nombreux echos vitreens. 
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A: Anamnestique p : Personnel H : Hermann 

Tableau 1: Resume des differentes observations cliniques pour l'ensemble des sujets atteints. 

Cas2 

Femme nee en 1947 (VI), a terme par siege, fille du cas 1, suivie depuis l'age de 9 ans. En 1956, l'acuite est de 5/ 
10 ODG avec une myopie de -1,00. Les diametres corneens sont de 9 mm a droite et 9,5 mm a gauche. Le 
cristallin est normal et le vitre clair. Les papilles sont larges avec halo degeneratif retinien peripapillaire s'etalant 
vers la region maculaire. La retine est aplasique sur toute la peripherique, avec aspect en tabac a priser. L'ERG 
legerement altere en scotopique. En 1960, le tonus oculaire est de 30 mm Hg OD et 45 mm Hg OG. Le 
traitement par pilocarpine fait chuter la tension oculaire a 1 8 mm Hg, mais celle-ci reprend progressivement 
malgre ['augmentation des doses et en mai 1969, on retrouve 32 mm Hg ODG. La myopie augmente jusqu'a - 
5,00 au fil des consultations, il y a constitution d'opacites cristalliniennes corticales corticales qui restent 
moderees a droite, tandis qu'a gauche apparait une cataracte totale. On trouve, en 1977, 6/ 10 a droite et une 
perception lumineuse a gauche avec une myopie de -6,00. La tension oculaire est stabilised en 1982 par la 
pilocarpine et le timolol, mais Tangle est etroit et il existe un bombement important de l'iris. En 1988, crise de 
glaucome aigu de l'ceil droit (TO - 50 mm Hg). lridectomie au laser puis chirurgicale. En 1990, l'ceil droit avec - 
8,50 est a 2/ 10 et Parinaud 2, l'ceil gauche a une perception lumineuse. En gonioscopie, Tangle est ferme ODG. 
L'iridectomie peripherique de l'ceil droit fait descendre la tension a 1 9 mm Hg, l'ceil gauche non opere est 
egalement a 19 mm Hg. A droite, le cristallin est le siege d'opacites nucleaires et corticales; a gauche, il y a 
cataracte totale et blanche. Au fond d'ceil la papille est pale, grande, peu excavee et entouree d'une zone 
d'atrophie plus marquee vers la macula, cette derniere apparaissant legerement remaniee. II existe des 
pigmentations en motte et une atropine de toute la peripheric. L'EOG est perturbe avec diminution du rapport de 
Arden 0,88 OD et 1,8 OG. A TERG il y a atteinte du systeme photopique mais surtout scotopique. OD a = 14uV, 
b 1 = 47 uV, b2= 27,2 uV, OG a= 6,6 1 uV, b 1 = 28,7 |iV, b2 = 13,8 uV, En echographie, la longueur axiale est 
de 22,1 mm OD et 22 mm OG. 

Cas 3 

Femme nee fin 1951 (V2), a terme par siege, fille du cas 1. En 1957, des Tage de 5 ans, on constate une 
pigmentation atypique irreguliere en peripheric alors que l'enfant est encore emmetrope. La papille est large et 
entouree d 'un halo de pigments; le reseau choroidien est tres apparent. En 1959, la vision est de 8/ 10 et 9/ 10 a 
gauche, avec une myopie de 1,50. il existe une microcornee avec diametre corneen de 10 mm ODG (fig. 3). Le 
cristallin est normal. En 1970, il y a toujours absence d'hemeralopie, la myopie est de - 3,50 et la vision de 9/ 10 
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ODG. L'ERG est normal. Le tonus oculaire a 16 mm Hg ODG. En gonioscopie, Tangle est etroit mais non ferme. 
Au fond a" ceil, la papille est grande il existe une zone etendue d'atrophie peripapillaire donnant un prolongement 
en raquette vers la macula (fig. 5 et 7). Le remaniement pigmente est intense sur toute la peripheric avec des 
ponctuations blanchatres en surface. La zone est delimitee a l'equateur par un lisere blanc (fig. 6). On note un 
leger tyndall vitreen pigmente. En 1989, 8/10 ODG avec myopie de - 5,00. Meme aspect au fond d'ceil avec 
tyndall vitreen, meme tension oculaire. Vision des couleurs normale. En fluorographie, la region pigmentee 
peripherique montre des zones d'hypo et hyper fluorescence. Elle est limitee a l'equateur par l'arret brutal de la 
perfusion vasculaire retinienne au niveau d'une ligne circulaire fluorescente (fig. 8). LEOG est altere, le rapport 
de Arden 1,64 a droite et 1,31 a gauche. LERG montre une atteinte moderee des reponses scotopiques. OD a=28 
uV, b 1 =85 uV, b2 =123,6 uV. OG a= 25 uV, bl = 79,1 uV, b2= 126 uV (fig. 2C). En echographie la longueur 
axiale est de 23 mm ODG. 
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Fig. 2: Electroretinogramme avec stimulation blanche pour le photopique a gauche et stimulation bleue pour les 

reponses scotopiques a droite. Valeurs normales au moniteur ophtalmologique: photopique blanc al = 30 uV (± 

1 uV), b 1 = 80 uV (± 20 uV), b2 >ou = 200 uV. 

A) trace normal. 

E) patient VI2, age de S ans, ERG normal en photopique et scotopique. 

C) patient V2, age de 38 ans, trace normal en photopique et diminue en scotopique. 

D) patient IV 1, age de 62 ans, trace de type eteint. 

Cas4 

Fils du cas 3, ne en 1970 a terme (VII). En 1989, a l'age de 19 ans, l'ceil droit avec une myopie de - 2,25 a une 
vision de II 10, l'ceil gauche avec - 0,25 est a 8/ 10. II y a une microcornee, le diametre corneen est a droite de 10 
mm et a gauche de 9,5 mm. Le cristallin est normal. Le tonus est a 14 mm Hg OOG. La vision des couleurs est 
normale. En gonioscopie, Tangle est etroit mais ouvert. Au fond d'ceil, on trouve une condensation vitreenne 
importante predominant a la peripheric (pigmentation et condensation fibrillaire), la papille parait grande avec 
une zone d'atrophie peripapillaire qui s'etend vers la macula. II existe un remaniement pigmente de toute la 
peripheric avec amas pigmentes en taches plus ou moins confluentes et ponctuations blanchatres. Le tout est 
delimite par un cercle equatorial (fig. 9). En fluorographie, la region prend un aspect en mosaique avec effet 
fenetre et masquage. L'arret de perfusion des vaisseaux retiniens sur le bord de la ligne de pigments est net (fig. 
10). Aux temps tres tardifs, les vaisseaux peripapillaires laissent diffuser la fluoresceine (fig. 11). L'EOG est 
altere globalement et le rapport de Arden diminue. L'ERG objective une diminution moderee des composantes 
scotopiques. OD a = 48,9 uV, 

Bl = 129,5 uV, b2= 129,5 uV. OG a= 39,4 uV, bl = 100,2 uV, b2= 164,5 uV. En echographie, la longueur 
axiale est de 22,1 mm a droite et 22,2 mm a gauche. En 1991, Tetat reste identique. 
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Cas5 

Fille du cas 3, nee en 1981 a terme (VI2). En 1989, a l'age de 8 ans, la vision est de 10/ 10 ODG. II existe une 
microcornee avec diametre corneen de 10 mm ODG. Le cristallin est normal, le tonus oculaire normal. Au fond 
d 'ceil, la papille est un peu grande. II existe une zone d'atrophie peripapillaire en raquette vers la macula, un 
remaniement chorioretinien peripherique avec marbrures foncees parsemees de pigments blanchatres. La zone 
est delimitee a l'equateur par un lisere blanchatre. L'ERG est normal (fig. 2B). En 1991 l'etat est inchange. 

DISCUSSION 

1. Heredite 

L'arbre etabli sur 6 generations permet de conclure a une affection qui se transmet selon le 
mode autosomique dominant. Aucun membre non atteint ne transmet la maladie. Dix-sept 
membres sont atteints dont 2 jumelles univitellines (IV7 et IV8). II n'y a pas de predominance 
de sexe (8 hommes pour 9 femmes). L'expressivite est importante, mais non totale. La 
penetrance parait totale (fig. 1). 



2. Symptomatologie 

Cette etude permet de reunir 4 symp tomes majeurs: 

- microcornee, 

- dystrophic chorioretinovitreenne, 

- glaucome, 

- cataracte. 

a. Microcornee 

Elle est evidente des l'abord, car elle modifie la physionomie de l'individu (fig. 3 et 4). Elle est 
presente chez tous les sujets atteints. Le diametre corneen varie entre 7 et 10 mm, il est parfois 
legerement asymetrique. La courbure corneenne est normale, ainsi que la transparence. 





Fig. 3. et 4 : A gauche patient V2, aspect des yeux a l'age de 8 ans apres dilatation pupillaire. Le diametre 
corneen est de 9 mm a droite et 10 mm a gauche, le cristallin est parfaitement transparent. La paupiere inferieure 
est un peu abaissee dans sa partie externe, surtout du cote droit. A droite (fig. 4) patient IV4, age de 30 ans avec 
iridenclesis bilateral. Diametre corneen de 9 mm OD et OG. L'affaissement palpebral externe est plus evident et 
donne un aspect de plafonnement du globe. 

Elle ne s'accompagne jamais de microphtalmie. II y a absence d'hypermetropie et plutot 
tendance a la myopie; celle-ci est parfois forte (1V4 et IV9). En echographie, la taille du globe 
est normale (22mm) ou allongee lorsqu'il existe une myopie. Pour certains patients, il existe 
une legere dysmorphic palpebrale inferieure avec abaissement du bord plus marque dans la 
partie la plus externe, les yeux ont ainsi fair de plafonner, mais cet aspect a tendance a 
s'attenuer chez l'adulte. 
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b. Dystrophic chorioretinovitreenne 

Elle s'oppose au terme de retinite pigmentaire employe precedemment, ceci pour plusieurs 
raisons. L'hemeralopie n'existe pas au premier stade de l'affection. Les premiers signes 
retiniens sont souvent decouverts au plus jeune age, des le premier examen (5 ans V14 et 
VI2), alors que l'ERG est tout a fait normal (fig. 2B). La modification retinienne initiale est 
pigmentee et situee en extreme peripherie sur 360°. Une ligne claire jaune-chamois, bien 
tranchee, separe a l'equateur le tissu sain du tissu pigmente. Ce tissu pigmente est forme d'un 
pavage d'amas fonces plus ou moins arrondis, juxtaposes en assemblage serre, le tout 
s'accompagnant de quelques ponctuations jaunatres. Les vaisseaux retiniens semblent s'arreter 
en retine saine au niveau de la ligne de demarcation, mais ils se prolongent sous forme de 
cordons non perfuses dans la partie retinienne pigmentee (fig. 6 et 9). Le vitre est le siege de 
suspensions brunes poussiereuses et fibrillaires en inferieur (8 ans, VI2). La papille est large, 
pale, atrophique, elle est entouree d'un anneau d'atrophie chorioretinienne qui se prolonge vers 
la macula (fig. 5). Le reseau choroidien est trop visible au pole posterieur. 




Fig. 5 et 6: A gauche, fig. 5, patient V2, age de 23 ans, myopie de - 6,00, large papille et reseau choroidien 
marque. Petite atrophie peripapillaire. A droite, fig. 6, atient V2 a l'age de 38 ans, pigmentation retinienne 
peripherique, caracteristique de l'affection, sur 360° avec limite de demarcation blanchatre entre retine saine et 
retine pigmentee. 

La fluorographie ne revele pas de veritable lesion au pole posterieur (fig. 7). En peripherie, il 
y a arret de perfusion des vaisseaux retiniens sur le lisere atrophique hyperfluorescent. En 
avant de ce lisere, la chorioretine est marquetee avec effet fenetre et sans diffusion du colorant 
(fig. 8, 9 et 10). Aux temps les plus tardifs, les vaisseaux peripapillaires ont une permeabilite 
anormale avec diffusion intra retinienne de fluoresceine (fig. 11). On retrouve cette 
permeabilite sur certains vaisseaux terminaux a l'equateur proches de la ligne de demarcation 
(fig. 10). L'electroretinogramme est normal en photopique et scotopique (fig. 2B). L'electro- 
oculogramme est anormal avec diminution du rapport de Arden. 
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Fig. 7 et 8 : A gauche, fig. 7, patient V2. Cliche angiographique au temps veineux precoce. Atrophie inter- 
papillo-maculaire et ecran pigmente maculaire estompe. A droite, fig. 8, patient V2. Temps angiographique 
tardif avec limite peripherique depigmented particulierement nette. 

Au cours de revolution, la ligne de demarcation situee en extreme peripherie avance vers les 
vaisseaux temporaux du pole posterieur. Quelques amas pigmentes plus isoles apparaissent au 
pole posterieur et autour de la papille, certains pigments plus fins et allonges suivent les gros 
vaisseaux. On trouve egalement des plages de pigmentation diffuses sous forme de marbrures 
autour de la papille et en moyenne peripherie (fig. 12). 




Fig. 9 et 10 : A gauche, fig. 9, patient VII a l'age de 19 ans. Lesions peripheriques avec vascularisation 
traversant la ligne de demarcation et se prolongeant sous forme de cordons dans la retine pigmentee. A droite, 
fig. 10, patient VII. Angiographie, meme region qu'en figure 9, vascularisation distale traversant la ligne de 
demarcation et cordons vasculaires vides en prolongement au niveau de la retine pigmentee. Petite fluorescence 
intra-retinienne en regard de certaines branches vasculaires proches de la ligne. 

Le fond choroidien devient plus apparent sur l'ensemble de la retine. L'atrophie peripapillaire 
s'accentue et se prolonge vers la macula. Cette derniere peut etre remaniee et atrophique. La 
desorganisation vitreenne est plus marquee et des voiles grisatres preretiniens apparaissent. 
L'electroretinogramme s'altere, surtout en scotopique (V 1, V2, VI 1) et l'hemeralopie se 
confirme (fig. 2C). Au stade ultime, qui correspond a la cecite (entre 50 et 65 ans), la retine 
est pigmentee dans son ensemble, les lesions retiniennes peripheriques ont rejoint l'atrophie 
centrale et il s'y associe des modifications papillaires glaucomateuses L'electroretinogramme 
est eteint (III3, VII) (fig. 2D). 
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Fig. 11 et 12: A gauche, fig. 11, patient VII. Temps angiographique veineux tardif (10 mn). Rupture de la 
barriere hemato-retinienne et fluorescence intra-retinienne. A droite, fig. 12, patient III6, age de 61 ans, OD 
apres intervention de cataracte, compte les doigts a 30 cm. Les pigmentations confluentes peripheriques ont 
rejoint les arcades vasculaires temporales du pole posterieur. Ce dernier presente un remaniement important, 
avec pigmentations en plages et pigmentations lineaires le long des gros troncs vasculaires pres de la papille. La 
macula est atrophique et sa pigmentation diffuse. 

A ce stade, il est difficile de faire la part du retentissement fonctionnel du aux lesions 
chorioretiniennes, au glaucome ou a l'opacification du cristallin. 

c. Glaucome 

L'hypertonie oculaire n'existe pas precocement (VI 1 et VI2), elle marque le second stade de 
l'affection et n'apparait que vers la vingtieme annee (IV 1, IV4, VI). Elle evolue sur un mode 
chronique avec des chiffres tensionnels moderes (25 mm Hg), cependant des episodes aigus 
peuvent survenir (III5, IV4, IV8, VI). La chambre anterieure de petite taille entraine un angle 
ferme en gonioscopie. Lorsque Tangle est ouvert (V2, VII) 1'hypertonie tarde a apparaitre. Le 
glaucome peut etre influence favorablement par le traitement medical (V 1), mais il necessite 
parfois, en raison des persistances tonometriques et des poussees aigues, un traitement 
chirurgical: iridectomie (III3), iridectomie au laser (VI) flstulisante (III5, IV1, IV4, IV8). 
Stabilisee, l'hypertonie peut reapparaitre apres traitement chirurgical de la cataracte (IV 1, 
IV9). Le glaucome est responsable en grande partie de la cecite de la cinquantaine, 
l'excavation est alors evidente et la papille atrophique. 

d. Cataracte 

Elle n'existe pas dans le tout jeune age (VI, V2, V3, V4, VII, VI2), mais apparait 
precocement vers l'age de 30 ans (IV 1, VI). D'abord corticale, elle devient nucleaire puis 
totale. L'evolution varie selon les sujets, bilaterale, elle peut predominer sur un ceil (V 1). Elle 
engendre les troubles visuels qui necessitent la cure chirurgicale pour la plupart des sujets 
vers 40 ans ou 50 ans (1113,1115,1116, IVI, IV9). Une recuperation de vision est alors obtenue, 
mais elle n'est que temporaire en raison de revolution de la dystrophic retinienne et du 
glaucome (IVI, IV9). 

3. Diagnostic 

La dystrophie chorioretinovitreenne avec microcornee doit etre differenciee des autres 
dystrophies retiniennes et vitreoretinopathies. Par son mode de transmission autosomique 
dominant, par sa pigmentation precoce en extreme peripherie en avant de l'ora serrata sur 
360° , irreguliere, noiratre, semi-confluente, associee a des ponctuations jaunatres, par la ligne 
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de demarcation plus claire separant la retine saine de la retine pigmentee, par les suspensions 
poussiereuses vitreennes brunes, par Telectroretinogramme normal au debut alors que les 
pigmentations peripheriques existent et par l'association a une microcornee. La cataracte 
presenile et le glaucome a angle etroit font partie integrante du syndrome mais ils en 
constituent les complications secondaires. 

Ce syndrome est exceptionnel, seul Gass [2], decrit dans son atlas une famille noire presentant 
une microcornee, un angle etroit et des lesions chorioretiniennes peripheriques identiques a 
celles de notre famille. II y associe un nystagmus et une deformation palpebrale inferieure en 
« S ». Le nystagmus n'a ete retrouve que chez un seul de nos patients (IV6) et la paupiere en 
«S » peut etre rapprochee de la dysmorphie palpebrale inferieure constatee chez certains de 
nos patients (fig. 3 et 4). Gass cite dans cet article [2] une autre famille decrite par Noble et 
coll. [8] qu'il considere comme atteinte d'une affection assez proche, ou les malades 
presentent myopie, nystagmus et dystrophic retinienne plus ou moins severe avec atteinte 
maculaire. L'examen des cliches de cette seconde famille ne montre ni les pigmentations a 
l'ora serrata, ni la ligne de demarcation en arriere. Nous retrouvons egalement dans la 
publication de Kaufman et coll. [6] des anomalies peripheriques identiques a la famille de 
Gass et a la notre, mais sans microcornee. Kaufman et coll. ne font mention d'aucune 
complication glaucomateuse. Hirose et coll. [4] decrivent une chorioretinovitreopathie sans 
microcornee, avec des lesions proches de l'ora serrata identiques aux notres, mais d'autres 
signes s'ajoutent: depots en flocons de neige, fins cristaux brillants, zones de blanc sans 
pression, et decollement de retine une fois sur trois. Enfin, Blair et coll. [1] decrivent une 
affection egalement tres proche sans la microcornee et sans les complications glaucomateuses. 
II serait done indique, lors de la decouverte de chorioretinovitreopathie peripherique, de 
rechercher avec soin la possibilite d'une microcornee. Ces affections s'integreraient alors au 
syndrome que nous avons individualise. 

4. Mecanisme de production de ces alterations 

Le mecanisme etiopathogenique de l'affection est vraisemblablement en relation avec 
l'absence de croissance congenitale de la partie anterieure du globe. La microcornee, 
l'etroitesse de Tangle, la disparition de la circulation retinienne de l'equateur a l'ora serrata 
nous font envisager le dysfonctionnement du segment anterieur du globe (filtration et 
reabsorption des flux) et des troubles trophiques, dont l'hypoxie pouvant induire des 
modifications de la barriere hemato -retinienne et l'alteration progressive de la chorioretine et 
du cristallin. Les modifications electroretinographiques ne font qu'accompagner la destruction 
retinienne secondaire et ne peuvent etre considerees comme un element de pronostic. Par 
contre, la myopie semble etre liee a la gravite du syndrome puisque lorsqu'elle est forte, elle 
signe un pronostic facheux, sujets IV4, IV9 avec cecite precoce, vers l'age de 30 ans (Tab. I). 
Cataracte et glaucome sont egalement secondaires et observes dans de nombreuses 
dystrophies retiniennes, mettant ici plusieurs decennies a se constituer. Si les modifications 
cristalliniennes jouent un role aggravant dans la fermeture de Tangle deja etroit et les poussees 
hypertoniques, elles ne sont pas les seules responsables du glaucome, puisque Thypertonie 
preexiste aux poussees subaigues ou aigues et qu'il y a reprise irreductible du glaucome, apres 
extraction du cristallin avec iridectectomie ou fistulisante. 

5. Traitement 

Nous ne pouvons actuellement agir que sur Thypertonie oculaire et la cataracte. Pour le 
controle de Thypertonie oculaire, malgre une regularisation generalement obtenue par 
traitement medical, il apparait souhaitable d' envisager tres precocement un traitement 
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chirurgical, ceci dans le but d'eviter les poussees aigues et leurs consequences. Ce probleme 
doit etre envisage pour les sujets de la 6 eme generation. 

Pour la cataracte, celle-ci doit etre operee lorsque les troubles visuels predominent et meme si 
l'ERG est altere de facon majeure (III3, IV1). Le mode d'intervention peut etre discute 
(implant ou non) mais la cure chirurgicale entraine parfois la reprise et la non-stabilisation de 
la tension oculaire. Pour cette raison, il convient de retarder le plus possible le moment de 
l'indication operatoire. 



CONCLUSION 

La composition du syndrome precedemment decrit par Hermann [3] doit etre modifiee 
puisqu'il ne s'agit ni de microphtalmie ni de retinite pigmentaire. La microcornee, la 
dystrophie chorioretinovitreenne, le glaucome et la cataracte constituent maintenant les 
principales caracteristiques de cette affection qui entre dans le cadre des 
chorioretinovitreopathies . 
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